Surgical Outcome of Total Anomalous Pulmonary 


Venous Return; Single Center Experience 


Total Pulmoner Ven6éz Déniis Anomalisi Tamiri / Repair of Total Anomalous Pulmonary Venous Return 


Ahmet Kirbas, 7Yalim Yalcin, *Nursen Tanrikulu, 'Mehmet Salih Bilal, ‘Omer Isik 


'Department of Cardiovascular Surgery, 7Department of Pediatric Cardiology, *Department of Anesthesiology and Reanimation, 


Medicana Camlica Hospital, Istanbul, Turkey 


Ozet 

Amac: Bu ¢alismada, total pulmoner venéz doniis anomalisi (TPVDA) nede- 
ni ile opere edilen hastalarin erken dénem cerrahi sonuclar! degerlendiril- 
di. Gerec ve Yontem: Klinigimizde Mart 2005- Subat 2011 yillari arasinda 
TPVDA tanisi bulunan 24 vaka (14 erkek,10 kadin, ortalama yas 7.41+4.95 
ay,aralik 1-16 ay) opere edildi. Hastalarin cerrahi sonuclari , postoperatif 
komplikasyonlar! ve demografik karakterleri incelendi. Bulgular: Erken d6- 
nem mortalite 2 hasta (%8.3) olarak kaydedildi. Bu vakalardan bir tanesi sup- 
rakardiyak(8.3%), digeri ise mikst tip(8.3%) idi. Hastalarin yas ortalamala- 
rt 7.41+4.95 ay(aralik 1-16), agirlik ortalamalari 5.4kg (aralik 2.5-9.2) olarak 
tespit edildi. Hastalarin yogun bakimda kalis stireleri ortalama 12.5 giin (ara- 
lik 7-20), kros klemp (KK) siireleri ortalama 43.91 dakika (aralik 17-78) ve or- 
talama kardiyopulmoner bay pas stireleri (KPB) 80.70dakika (aralik 38-120) 
idi. Kardiyo-pulmoner bay-pas (KPB) cikisinda dlciilen pulmoner arter basin- 
ci (PAB) sistolik ortalama degeri 38.166 mmHg (aralik 24-50), ortalama sis- 
temik sistolik basing 88.5 mmHg (aralik,70-115), sol atriyum basinci ortala- 
ma degeri de 8.87mmHg (aralik 5-15) olarak bulundu. Sonuc: Bir yasin altin- 
daki TPVDA tanili hastalarda cerrahi diizeltme kabul edilebilir bir risk ile ya- 
pilabilmektedir. 
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Abstract 

Aim: In this study, we evaluated that the surgical correction of patients with 
total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) on clinical early out- 
come. Material and Method: Between March 2005 and February 2011, 24 
patients with total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) (14 males, 
10 females; mean age 7.41+4.95 months; range 1 to 16 months) underwent 
surgery. We were evaluated in respect of operative results, postoperative 
complications, and baseline demographic characteristics of the patients. Re- 
sults: Early mortality was reported in two of the patients (8.3%). Death by 
total anomalous pulmonary venous connection type was supracardiac (1/24; 
4.2%), and mixed (1/24; 4.2%). The median age at repair was 7.41+4.95 
months (range 1-16), and the median weight was 5.425 kg (range 2.5-9.2). 
Median postoperative length of ICU stay was 12.5 days(range 7-20). Median 
cross clemp time was 43.91 minute (range 17-78) and median cardiopulmo- 
nary by pass time was 80.70 minute (range 38-120). Median systolic pulmo- 
nary artery pressure was 38.166 mmHg (range 24-50), median systolic aortic 
pressure was 88.5 mmHg (range 70-115) and median left atrial pressure was 
8.87mmHg (range 5-15) during weaning from cardiopulmonary bypass (CPB). 
Discussion: Surgical correction of TAPVR in patients of less than one years of 
age can be performed with an acceptable risk. 
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Giris 

TPVDA, pulmoner venlerin hepsinin sag atriyuma ya da sag at- 
riyuma komsu ve onunla baglantili bir keseye veya sag atrium 
ile baglantisi olan bir veya birden cok venéz yapiya agilmasi ile 
karakterize dogumsal bir kalp hastaligidir. Anomalinin hayat- 
la bagdasir olmasi icin atriumlar arasinda bir iliski olmasi ge- 
reklidir [1]. Bu yizden ASD (Atrial septal defekt) veya PDA (pa- 
tent foramen ovale) patolojinin bir komponenti olarak kabul edi- 
lebilir. PDA vakalarin ortalama %15’inde birlikte gortilebilmek- 
le birlikte ilk bir ay igerisinde cerrahiye alinan hastalarda ge- 
nellikle mevcuttur. TPVDA, ilk defa 1951 yilinda Miller’in yapti- 
81 cerrahi sonrasinda, cesitli modifikasyonlar ve cerrahi teknik- 
ler ile geliserek giinumiizde de basarili bir sekilde cerrahi olarak 
tamir edilmektedir [2]. Bu calismada klinigimizde TPVDA nede- 
ni ile opere edilen hastalarin erken dénem cerrahi sonuclari de- 
serlendirildi. 


Gere¢ ve Yéntem 

Klinigimizde Mart 2005 - Subat 2011 yillari arasinda TPVDA ta- 
nisi ile cerrahi uygulanan 24 hasta geriye doniik olarak incelen- 
di. Hastalarin KPB cikisindaki basing degerleri (sag atriyum ve 
pulmoner arter basinglari, aort basinclari), yogun bakim takiple- 
ri (kalis siresi, pulmoner hipertansif kriz sayis! ve uygulanan te- 
davi, entiibe kaldigi siire), ameliyat teknigi ve uygulamalari (ver- 
tikal venin, atriyal septal defektin ve sternumun acik veya kapa- 
lt birakilma durumlari, kardiyopulmoner bypass, kross klemp ve 
total sirkiilatuvar arrest stireleri) incelendi. Hastalarin hastane- 
de yattigi sure iginde gorilen dlimler erken mortalite olarak ad- 
landirildi. Hastalar pulmoner ven6z déniisiin oldugu yere gore si- 
niflandirildi. Hastalarin 12 tanesi kardiyak tip (%50), 11 tane- 
si suprakardiyak tip (%45.8), 1 tanesi de mikst tip (%4.2) olarak 
olarak gruplandirildi.(Tablo1) 

Cerrahi Teknik 

Hastalarda standart median sternotomi, aortik ve bikaval ve- 
noz kanilasyon uygulandi. Miyokardiyal koruma icin antegrad 


Tablo 1. TPVDA tipleri 


Hasta sayisi (n=24) % 


Kardiyak Tip 12 50 
Suprakardiyak Tip 11 45.8 
Miks Tip 1 42 
Toplam 24 100 


kan kardiyoplejisi kullanildi. Suprakardiyak tipte pulmoner venéz 
kese sol atriyuma birlestirildi. Suprakardiak tip vakalarin tama- 
minda pulmoner venler bir kese ile vena kava siiperiora dokilii- 
yordu. Bu vakalarda vena kava siiperiorlar perikard yama ile ge- 
nisletildi. Kardiyak tip vakalarda ise ASD, koroner sinlse veya 
sag atriyuma acilan pulmoner ven agizlari, sol atriyuma dokile- 
cek sekilde kapatildi. Pulmoner venler koroner siniise acilan va- 
kalarda foramen ovaleye dogru genisletilerek ayni sekilde peri- 
kard yama kullanilarak defekt kapatildi. Mikst tipte ise sag pul- 
moner ven koroner sintise, sol pulmoner ven ise vertikal ven ile 
inominate vene dokiliiyordu. Beraberinde PDA ve ASD mevcut- 
tu. Tam diizeltme ve PDA ligasyonu yapildi. Vertikal ven, hasta- 
nin sol atrial basinci, pulmoner arterial basing ve sistemik arteri- 
al basing gibi hemodinamik parametreleri degerlendirilerek acik 
birakildi veya baglandi. KPB cikisinda vertikal ven gecici olarak 
klemplendi. Bu stiregte sistemik basing, pulmoner arteral basing 
ve sol atrium basinci izlendi. 10-15 dakikalik siirecte sol atri- 
um ve pulmoner arteriyal basincta artis ve sistemik arterial ba- 


singta diisme olan hastalarda vertikal ven baglanmadi. 11 has- 
tada vertikal ven ligasyonu uygulandi. Diger 13 hastada verti- 
kal ven acik birakildi. interatriyal iliskinin tam kapatildig1 hasta- 
larda sol atriyum boyutlarini arttiracag! disinuldugii icin inte- 
ratriyal septal defekt perikard yama ile kapatildi. TPVDA ‘ya ila- 
ve baska kalp patolojileri de degerlendirilerek uygun cerrahi te- 
daviler yapildi. Tum vakalarimiz sternum kapatilarak yogun ba- 
kim Unitesine alindi. 


Bulgular 

Klinigimizde Mart 2005-Subat 2011 yillari arasinda TPVDA ne- 
deni ile opere edilen 24 vaka (14 erkek,10 kadin) geriye dénuk 
olarak incelendi. Hastalarin 12 tanesi kardiyak tip (%50), 11 ta- 
nesi suprakardiyak tip (%45.8), 1 tanesi de mikst tip (%4.2) ola- 
rak olarak gruplandirildi. Bu vakalardan 2’si (%8.3) postopera- 
tif erken dénemde kaybedildi. Hastalardan suprakardiyak tip 
olan vaka kalp yetmezligi, mikst tip olan vaka ise pulmoner hi- 
pertansif kriz nedeni ile kaybedildi. Hastalarin yas ortalamala- 
ri 7.41+4.95 ay (aralik 1-16 ), agirlik ortalamalari 5.42 kg (ara- 
lik 2.5-9.2) olarak tespit edildi. Hastalarin yogun bakimda kalis 
streleri ortalama 12.5giin (aralik 7-20), kros klemp (KK) siirele- 
ri ortalama 43.91 dakika (aralik 17-78), ortalama kardiyopulmo- 
ner baypas siireleri 80.708 dakika (aralik 38-120) idi.(Tablo 2) 
Kardiyo pulmoner bay-pas (KPB) cikisinda dl¢ilen pulmoner ar- 
ter basinci (PAB) sistolik ortalama degeri 38.166mmHg (ran- 
ge 24-50), ortalama sistemik sistolik basing 88.5mmHg (ara- 
lik 70-115), sol atriyum basinci ortalama degeri de 8.87mmHg 
(aralik 5-15) olarak bulundu.(Tablo 3) Hastalarin hicbirinde to- 
tal sirkilatuar arrest (TSA) yontemi uygulanmadi. KPB cikisin- 
da hastalardan 13 (%54.1) tanesinde sol atrium ve pulmoner ar- 
terial basingta artis ve sistemik arterial basin¢ta diisme olmasi 
nedeni ile vertikal ven agik birakild!. DiZer 11 (%45.8) hastanin 
sol atrium basinci ve pulmoner arter basinci artmadig! i¢in ver- 
tikal ven ligasyonu uygulandi. Bir hastada (%4.2) postoperatif 2. 
gin asidoz ve hipoksi nedeni ile re-entiibasyon gerekliligi olus- 
tu. Entiibasyon kriterleri olarak; takipne, kan gazlarinda parsi- 
yel oksijen basincinin ve oksijen saturasyonlarinin distk olmasi 
ve asidoz varligi temel alindi. Hastamiz 48 saat tam sedasyon- 
da ve paralizi ile hafif respiratuar alkalozda (pH: 7.50-7.55) ta- 
kip edilerek, midazolam sedasyonu altinda sorunsuz olarak tek- 
rar ekstiibe edildi.Hastalarda bulunan ilave kardiyak anomaliler 
Tablo 4‘de gésterilmistir. 


Tartisma 

TPVDA canli dogumlarin %0.008 iken, tim konjenital kalp has- 
taliklarinin % 2.2 sini olusturmaktadir [3]. Normalde pulmoner 
arter basinci dinlenme esnasinda 25 mmHg, efor esnasinda 30 
mmHg olarak kabul edilmektedir. TPVDA cerrahisi sonrasi pul- 
moner arter basinci mortalite ve morbidite Uzerinde onemli bir 
parametre olarak kabul edilmektedir [4-5]. Klinik calismalarda 
pulmoner arter basincini kontrol altina almak icin hastalara nit- 
rogliserin ve iloprost infizyonlari kullaniminin yararli oldugu bil- 
dirilmistir [6]. KliniZimizde tim hastalara KPB cikisi sonrasi nit- 
rogliserin ve iloprost tedavisi baslandi. Ozellikle erken postope- 
ratif ddnemde tedaviye yanit alinamayan pulmoner hipertansi- 
yonda inhalasyon yoluyla NO ve iloprost kullaniminin givenilir- 
liZi ve pulmoner basinci diisirmede etkinligi gosterilmistir [7]. 
Kardiyopulmoner baypas (KPB) kandaki pulmoner vazokonstrik- 
tor maddelerin artisina neden olmaktadir [8]. Erken postoperatif 
donemde hem KPB’mn etkisi ile artmis pulmoner vazokonstriktor 
maddelerin varligi ve hem de ventilasyon perfiizyon uyumsuzlu- 
gu sonucu olusan alveolar hipoksiye sekonder pulmoner hiper- 
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tansif kriz daha sik goriilmektedir [9-12]. Hastanin preoperatif 
donemde derin asidoz ve distik kardiyak debi tablosunda olmasi 
cok acil miidahaleyi gerektirir. Hasta hizla entiibe edilerek asi- 
dozuna miidahale edilmeli ve inotropik destek agilmalidir [13]. 
Boeve ve ark.[14] yaptiklari calismada hastaneye basvurduklari 
anda siddetli asidozu bulunan infrakardiak tip TPVDA tanili has- 
talarda asidozun erken hastane mortalitesinde en 6nemli risk 
fakt6rii oldugunu gostermislerdir. Yapilan ¢alismalarda TPVDA 
cerrahisi sonras! mortalitenin nedenleri olarak, ameliyat 6ncesi 
entiibasyona ihtiyag duyulmasi, hastanin yasi, atriyumlar arasi 
ilskinin biyUklUgu, sol kalp bosluklarinin boyutu, hastanin arteri- 
yel oksijen saturasyon degerleri ve pulmoner ven6z obstriiksiyon 
ile pulmoner hipertansiyon olarak gésterilmistir [15-16]. Kirklin 
ve ark[17] yaptiklar! calismada pulmoner ven6z obstriiksiyon ve 
Klinik durumun k6otii olmasini en 6nemli risk olarak bildirmisler- 
dir. GUntimiizde TPVDA renkli-dopler ekokardiyografinin yardimi 
ile transtorasik ekokardiyografi ile tani konulabilir [18]. Lincoln 
ve ark. [19]. yaptiklari calismada katetrizasyon isleminin 6zellik- 
le infantlarda genel durumun bozulmasina neden olarak, mor- 
talite oranlarini arttirdigini gdstermislerdir. Klinigimizde TPVDA 
ile birlikte ilave kardiyak anomalisi olan vakalarda kardiyak ka- 
teterizasyon uygulandi. TPVDA tanili hastalarda ge¢mis yillar- 
da total tamir operasyonlarinda mortalite orani oldukga yliksek 
seyretmekte idi [20]. Ancak son yillarda cerrahi tekniklerin ge- 
lismesi ve postoperatif dénemde ozellikle pulmoner hipertansif 
kriz onleyici profilaktik tedavilerin gelismesi ile mortalite oran- 
larinda ciddi ilerlemeler gériilmektedir[2 1-22-23]. Teorik olarak 
ventrikilotomi yapiImayan hastalarda erken hastane mortalite- 
si sifira yaklasabilir, ancak hastalarin tedavi icin hastaneye bas- 
vurduklarinda genel durumlarinin kot olmasi ve ameliyat 6ncesi 
genel durumu dizeltmedeki basarisizlik ve diisdk vicut agirligi- 
na sahip olmalari bu durumu engellemektedir [23]. TPVDA cerra- 
hi diizeltme sonras! mortaliteyi etkileyen en 6nemli faktérlerden 
biri de pulmoner ven6éz obstriiksiyondur[1 3-15]. Sinzobahamv- 
ya ve ark.[16] yaptiklari calismada pulmoner venéz obstriiksiyo- 
nun derece ve lokalizasyonuna bagli olarak pulmoner basincin 
yukseldigini gostermislerdir. Bu obstriksiyon siklikla pulmoner 
venlerin ¢aplarinin yeterli genislikte olmamasindan kaynaklan- 
maktadir. Cerrahi sonrasi ilerleyici ve devam eden pulmoner hi- 
pertansiyon, erken dénemde intrensek ven6z obstriksiyonun de- 
vam etmesi ile agiklanmaktadir [21-24]. Bizim serimizde bir has- 
ta pulmoner hipertansif krize bagli olarak kaybedildi. Bu vaka 
postoperatif 3.guinde kaybedildigi icin pulmoner ven6z obstriik- 
siyona bagl! pulmoner hipertansiyonun mortalite sebebi oldugu- 
nu disinuyoruz. Ayrica cerrahi anostomoz yerinde olusabilecek 
daralmalar da pulmoner basincin diismesini engelleyerek pos- 
toperatif dénemde pulmoner hipertansiyona neden olabilmek- 
tedir. Son yillarda polidiakson dikis kullanimi ile bu olasilik en 
aza indirgenmeye calisilmistir [25]. Klinigimizde bu gibi hastalar 
ameliyat sonras! 24-48 saat tam sedasyonda ve paralizi ile ha- 
fif respiratuar alkalozda (pH: 7.50-7.55) takip edildi. Hastalara 
santral ven6z kateter ile nitrogliserin ve iloprost inflizyonlari kul- 
lanildi. Hastalarin ekstiibasyonu planlandiginda midazolam in- 
fiizyonu ile hafif-etkin sedasyonun surdiriilmesi hipertansif kriz- 
lerin tetiklenmesini Onleyebilir. Bizim serimizde de tiim hastala- 
rimiz hafif midazolam sedayonu altinda eksttibe edildi. 

Sonug olarak tani yontemlerinin gelismesi ile TPVDA tanili has- 
talar erken cerrahi yapildiginda etkin bir sekilde tedavi edilebil- 
mektedir. Giintimuizde tani yontemlerinin ilerlemesinin yaninda 
cerrahi prosedirlerin ve yogun bakim takiplerinin de gelisme- 
si ile mortalite ve morbiditede 6nemli ilerlemeler saglanmistir. 
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